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Resumen
Objetivo: Evaluar los efectos de la intervención nutri-
cional precoz y continuada en pacientes pediátricos con
fibrosis quística (FQ) y su posible implicación en la fun-
ción pulmonar.
Pacientes y métodos: Se incluyen el seguimiento de 19
pacientes con FQ (11 niñas, 8 niños) de 17 meses a 18
años de edad y promedio de 10 años de enfermedad. El
genotipo de 16 pacientes es delta F 508 (10 homo, 6 hete-
rocigotos). Cada 2-3 meses se les ha realizado: valora-
ción clínica, dietética y antropométrica clasificando el es-
tado de nutrición (EN) según Z pesto/talla, % peso para
la talla, índice de masa corporal y Z talla/edad. Coinci-
dentemente se obtuvo cultivo de secreciones respirato-
rias y espirometría; y anualmente determinaciones bio-
químicas, hematológicas y de heces. La intervención
nutricional incluyó: recomendaciones dietéticas, nutri-
ción enteral (NE) oral o invasiva y tratamiento farmaco-
lógico con ezimas pancreáticos, vitaminas liposolubles,
minerales y oligoelementos.
Resultados y comentarios: La mayoría experimentaron
mejoría antropométrica resultando significativa para el pe-
so, relaciónpeso/talla y pliegue tricipital (p < 0,05). La pun-
tuación Z se ha mantenido estable. Dieciséis pacientes
(84%) han desarrollado insuficiencia pancreática exocrina
y 3 (16%) intolerancia a la glucosa. Catorce (73%) se han
colonizado por Pseudomonas aeuroginosa. Los valores pro-
medio de la última espirometría fueron: FVC (%) 85,4 ±
18,6 y FEV1 (%) 85,9 ± 24,1 encontrándose unc orrelación
positiva significativa entre el % del peso para la talla y FVC
(coef 0,552, p = 0,022) y con FEV1 (coef. 0,625; p = 0,007). El
79% han requerido algún tipo de apoyo nutritional: 3 casos
(16%) NE invasiva y el resto tratamiento con NE oral.
Conclusiones: Sin soporte nutricional muchos pacientes con
FQ no parecen cubrir su requerimientos. La monitorización del
EN permite la actuación precoz y efectiva. Se demuestra una co-
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CHILDREN AND ADOLESCENTS WITH CYSTIC
FIBROSIS. RELATIONSHIP WITH PULMONARY
FUCTION
Abstract
Objective: To assess the effects of early and continuous
nutritional intervention in pediatric patients with cystic
fibrosis (CF) and its possible implication in pulmonary
function.
Patients and methods: Included is the follow-up of 19
patients with CF (11 female and 8 male children), from
17 months to 18 years of age, and a mean disease dura-
tion of 10 years. Genotype from 16 patients is delta F 508
(10 homozygotic, 6 heterozygotic). The following items
have been performed every 2-3 months: clinical, dietary
and anthropometrical assessment, classifying nutritional
status (NS) by Z scores of weight/height, % of weight to
height, body mass index, and Z scores of height/age.
Concurrently, respiratory secretions culture and spiro-
metry were obtained; and annually, biochemistry, hema-
tologic and feces determinations. Nutritional interven-
tion included: dietary recommendations, oral or invasive
enteral nutrition (EN) and pharmacologic treatment
with pancreatic enzymes, fat-soluble vitamins, minerals
and oligoelements.
Results and commentaries: Most of them experienced
anthropometrical improvement being significant for
weight, the relationship of weight/height and the tricipi-
tal fold (p < 0.05). The Z score for height has remained
steady. Sixteen patients (84%) have developed exocrine
pancreatic failure, and 3 (16%) glucose intolerance.
Fourteen (73%) have been colonized by Pseudomonas
aeruginosa. Last mean spirometry values were: FVC
(%) 85.4 ± 18.6 and FEV1 (%) 85.9 ± 24.1, with a signifi-
cant correlation between % of weight to height and FVC
(coefficient 0.552, p = 0.022) and FEV1 (coefficient 0.625,
p = 0.007). Seventy nine percent have required some sort
of nutritional support: 3 cases (16%) invasive EN, and
the remaining oral EN.
Conclusions: Without nutritional support, many pa-
tients with CF do not seem to meet their demands. EN
monitoring allows for and early and effective interven-
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Introducción
El desarrollo y estado de nutrición adecuados en los
pacientes con fibrosis quística (FQ) influye de forma
particularmente favorable en el curso de la enferme-
dad así como en la calidad de vida. Sin embargo, a lo
largo de la evolución, diversos factores entre los que
se incluyen la insuficiencia pancreática exocrina
(IPE), la enfermedad pulmonar crónica y la anorexia
que acompaña a la infección, pueden negativizar el
balance de energía desencadenando desnutrición. In-
cluso, circunstancias biológicas propias de la edad co-
mo la aceleración puberal del crecimiento, pueden
acentuar el deterioro nutricional en un momento evo-
lutivo en el que además, suelen debutar otras compli-
caciones como la diabetes (fig. 1).
Por todo ello en la clínica, la asistencia nutricional
pretende principalmente: 1) conseguir un crecimiento
y nutrición adecuados para la edad y 2) mejorar la fun-
ción pulmonar y disminuir la infección estimulando la
respuesta inmune y reforzando la masa muscular del
tórax.
Para conseguirlos, es preciso monitorizar el estado
de nutrición mediante revisiones periódicas que per-
mitan detectar precozmente situaciones de riesgo de
deterioro nutricional o pacientes que ya lo han desa-
rrollado y establecer las medidas de prevención y tera-
péuticas adecuadas. En la tabla I se esquematizan los
parámetros clínicos y bioquímicos de la exploración
nutricional del niño con FQ sintetizada a partir de las
recomendaciones de las principales unidades y orga-
nismos relacionados con la enfermedad1-4. Habitual-
mente se considera idónea la valoración cada 3 mess,
aunque en el lactante y en casos de riesgo de desnutri-
ción, la vigilancia deberá ser más estrecha. En la tabla
II se resumen los criterios para indicar el tratamiento
nutricional1-4.
En este trabajo hemos pretendido como objetivo
principal evaluar los efectos de la intervención nutri-
cional precoz y continuada en niños y adolescentes
con FQ y determinar su relación con la función pul-
monar.
Pacientes y métodos
Se incluye el seguimiento completo de 19 pacientes
(11 niñas, 8 niños) con FQ (diagnosticados por el fe-
notipo, cloruros en el sudor y genotipo CFTR) con
edades comprendidas entre 17 meses y 18 años y pro-
medio de duración de la enfermedad de 10,6 años. El
genotipo de 16 pacientes es delta F 508 (10 homo y 6
heterocigotos).
rrelación estrecha entre el estado de nutrición y la función pul-
monar.
(Nutr Hosp 2005, 20:182-188)
Palabras clave: Fibrosis quística. Nutrición enteral. Mal-
nutrición. Valoración nutritional. Pseudomonas aerugino-
sa. Función pulmonar.
tion. A close correlation has been demonstrated between
nutritional status and pulmonary function. 
(Nutr Hosp 2005, 20:182-188)
Key words: Cystic fibrosis. Enteral nutrition. Hyponutri-
tion. Nutritional assessment. Pseudomonas aeruginosa. Pul-
monary function.
Fig. 1.—Fibrosis quística y
malnutrición.
Se les ha realizado el siguiente seguimiento periódi-
co (cada 2-3 meses): 1) valoración clínica y dietética y
2) antropometría (peso, talla, perímetro braquial y
pliegue tricipital) clasificando el estado de nutrición
según Z peso/talla, % peso para la talla (índice de Wa-
terlow) e índice de masa corporal, para la malnutri-
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Tabla I
Fibrosis quística: valoración nutricional
Valoración dietética:
Historia dietética: cualitativo (cada 3 meses)
Recuerdo de 24 horas / Registro de 3 días (anual)
Valoración clínica y antropométrica (cada 3 meses):
Peso: 6 peso, percentil, puntuación Z
Talla: 6 talla, percentil, puntuación Z
Relación peso/talla: percentil, puntuación Z
Índice de masa corporal (IMC): percentil, puntuación Z
% Peso para la talla en P50
Perímetro braquial
Pliegues tricipital y subescapular
Masa grasa, masa grasa
Valoración bioquímica (anual):
Hemograma, PCR, albúmina, prealbúmina, RBP
Niveles vitaminas liposolubles (A, E, D) y carotenos
Metabolismo del hierro, zinc
Heces: elastasa-1, quimiotripsina fecal, balance de grasas 72 horas
6 = Incremento; PCR = Proteína C Reactiva; RBP = Retinal Binging Protein.
Valor real – Mediana (P50)Puntuación Z = ––––––––––––––––––––––––
1 DE
Peso real (kg)
% Peso para la talla = ––––––––––––––––––––––– × 100
Peso para la talla en P50 (kg)
Tabla II
Criterios de intervención nutricional en la fibrosis quística
FACTORES DE RIESGO SITUACIÓN ANTERIOR MANTENIDA O PROGRESIVA
Estacionamiento ponderal (desviación percentil habitual)
Disminución relación peso/talla (< P10, Z-1,28)
% Peso para talla < 90%
% talla para edad < 95%
Disminución o pérdida del apetito
Frecuentes exacerbaciones pulmonares
Período de crecimiento acelerado/retraso puberal
IMC < 19 kg/m2 (> 16 años)
Persistencia de falta de ganancia ponderal
Pérdida de peso (5%) durante 3-6 meses
Relación peso/talla con tendencia a disminuir (< P5, Z-1,65)
% Peso para la talla < 85%
Detención del crecimiento
Deterioro de la función pulmonar
MEDIDAS DIETÉTICAS





NUTRICIÓN ENTERAL INVASIVA (SNG/Gastrostomía)
ción aguda5-7 y Z talla/edad para valorar el crecimiento
y detectar malnutrición crónica. Coincidente con ello
se les ha evaluado neumológicamente incluyendo la
realización de cultivos de secreciones respiratorias y
tests de función pulmonar: % capacidad vital forzada
(forced vital capacity, FVC) y % volumen espiratorio
forzada en el 1.er segundo (forced expiratory flow in 1
second, FEV1). Anualmente se ha determinado: 1)
sangre: hemograma, metabolismo del hierro, calcio-
fósforo, zinc, carotenos, vitaminas liposolubles, preal-
búmina, albúmina y función hepática. 2) heces: elasta-
sa-1, quimotripsina y esteatorrea. Según la evolución
y resultados se ha establecido la intervención nutricio-
nal (recomendaciones dietéticas, nutrición enteral
(NE) oral o invasiva y tratamiento farmacológico con
enzimas pancreáticos, vitaminas liposolubles, minera-
les y oligoelementos).
Resultados
En la tabla III se exponen los resultados antropomé-
tricos en puntuaciones Z al diagnóstico y en la última
exploración, en donde destaca que la mayoría han ex-
perimentado mejoría de diversos parámetros resultan-
do significativa para el peso, relación peso/talla y plie-
gue tricipital. La Z talla/edad se ha mantenido estable
lo que indica que se ha mantenido una adecuada velo-
cidad de crecimiento. Dieciséis pacientes (84%) han
desarrollado IPE, 3 (16%) hepatopatía y 3 (16%) into-
lerancia a la glucosa. Catorce (73,6%) se han coloni-
zado (de forma intermitente o crónica) por Pseudomo-
nas aeruginosa con una mediana de edad de 4,5 años
(mínimo 3 meses, máximo 13 años). Los valores pro-
medio de la espirometría en la última consulta fueron:
FVC (%) 85,4 ± 18,6 (mínimo 39,8 y máximo 108);
FEV1 (5) 85,9 ± 24,1 (mínimo 31,1 y máximo 124). Se
ha encontrado una correlación positiva muy significa-
tiva entre el % del peso para la talla y FVC (coeficien-
te de correlación de Spearman 0,552; p 0,022) y con
FEV1 (coef. 0,625; p 0,007). De todos los pacientes 15
(79%) han requerido algún tipo de apoyo nutricional.
Tres casos (16%) han precisado nutrición artificial in-
vasiva (NE por sonda y hospitalización) siendo la ma-
yoría controladas con tratamiento oral mediante los si-
guientes productos: 1) fórmula polimérica pediátrica
(normocalórica 6 casos, hipercalórica 3) y de adulto (3
casos, hipercalórica); 2) fórmula oligomérica (2 ca-
sos); 3) módulos (MCT = 9, LCT = 2 y mixto = 3 ca-
sos) y 4) suplementos (12 casos), prescritos según el
estado de nutrición, la función respiratoria y el perío-
do de crecimiento. Su distribución porcentual se re-
presenta en la figura 2. A pesar de la evolución favo-
rable global, en los casos de deterioro nutricional
agudo los factores que más lo han determinado han si-
do: la infección pulmonar (6 casos, 32%) , la falta de
cumplimentación del tratamiento (3 casos, 16%), la
intolerancia a la glucosa (3 casos, 16%) y la acelera-
ción puberal del crecimiento (2 casos, 10,5%). Las ca-
rencias específicas más frecuentes han sido de carote-
nos (12 casos, 63%), vitamina E (9 casos, 47%),
hierro (6 casos, 32%) y cinc (5 casos, 26). Todos ex-
cepto 2 pacientes mantienen una situación nutricional
estable.
Discusión
Este trabajo sustenta la principal recomendación
para el manejo de los pacientes con FQ de realizarse
en centros donde se disponga de los medios para la
asistencia integrada desde el punto de vista digestivo,
nutricional, dietético, neumológico y endocrinológico
principalmente. Hay que procurar que el niño pueda
tener una actividad diaria normal coordinando las
múltiples consultas y pruebas complementarias para
que el absentismo escolar sea el mínimo. La valora-
ción periódica de los pacientes incluidos en este estu-
dio se ha realizado de manera sistematizada durante
toda su evolución con un promedio de más de 10 años
de control y de al menos 4 visitas/año. Por ello aunque
la población de estudio no es numerosa, su seguimien-
to ha sido muy homogéneo.
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E. nutrición X ± DE M mín máx X ± DE M mín máx t p
Edad (años) 1,6 ± 1,5 0,9 0,1 4,7 10,6 ± 5 11,3 1,4 18,8
Z peso -1,3 ± 0,7 -1,4 -2,8 0,2 -0,6 ± 0,9 -0,8 -2,9 1,7 -2,98 0,008*
Z talla -0,6 ± 1,2 -0,6 -2,1 1,5 -0,6 ± 0,9 -0,6 -2,8 1,2 -0,22 0,828
Z peso/talla -1,0 ± 0,6 -1 -2,0 0,2 -0,3 ± 1,0 -0,2 -2,5 1,7 -2,41 0,027*
% peso para talla 92 ± 5,4 93 80 100 97 ± 11 97 71 123 -1,55 0,142
Z IMC -1,2 ± 0,5 -1,1 -2,2 -0,6 -0,7 ± 0,9 -0,7 -2,7 1,8 -1,30 0,235
Z perímetro braquial -1,5 ± 0,9 -1,3 -3,0 -0,6 -0,3 ± 0,9 -0,4 -3,0 1,0 -2,16 0,120
Z pliegue tricipital -1,0 ± 0,7 -0,6 -1,8 -0,3 -0,2 ± 0,9 -0,3 -2,0 1,5 -3,20 0,049*
Nuestros resultados antropométricos muestran glo-
balmente una evolución positiva con la edad a pesar
de que ésta se considera un factor negativo por el dete-
rioro progresivo de la función pulmoar y el desarrollo
de manifestaciones asociadas como la diabetes. De los
8 adolescentes incluidos, 2 han desarrollado diabetes a
los 13 años mientras que el tercer paciente diabético
se diagnostció a los 5 años de edad.
En general hemos detectado mejoría en todos los
datos antropométricos siendo signifiativa para el peso,
relación peso/talla y pliegue tricipital. Un hecho rele-
vante es el mantenimiento de la Z talla con la edad, re-
flejo de que se ha mantenido la velocidad de creci-
miento dato significativo de evolucón estable a largo
plazo. Para los no dedicados al paciente pediátrico
conviene recordar que la diferencia fundamental de la
antropometría infantil respecto a la del paciente adulto
radica en que el niño está en crecimiento. Mientras el
adulto tiene una masa corporal estable, el niño en cada
momento tiene un peso ideal dependiente de su talla.
En una situación aguda de malnutrición, inicialmente
se detendrá la ganancia ponderal manteniéndose la ve-
locidad de crecimiento, mientras que en la evolución
hacia la cronicidad se asociará a una detención de la
velocidad de crecimiento (empequeñecimiento).
Desde el punto de vista metodológico, las medidas
secuenciales de cada paciente se han interpretado de
dos formas: señalándolas en un gráfico percentilado
para controlar su evolución en el tiempo o calculando
puntuaciones Z. La primera modalidad se considera
muy práctica para conocer el perfil de desarrollo del
paciente y detectar desviaciones del mismo, pero la
segunda permite constatar los cambios de manera mu-
cho más precisa además de permitir el análisis estadís-
tico de pacientes de distinta edad y sexo5.
Para clasificar el estado de nutrición hemos aplica-
do los índices reconocidos como más útiles desde el
punto de vista clínico:
1) relación peso/talla que al comparar estas medidas
independientemente de la edad detecta precozmente la
malnutrición aguda. Solo es aplicable e niños prepúbe-
res. Su interpretación8, es la siguiente (percentil = P): <
P10 (Z < 1,28) indica riesgo de malnutrición; < P5 (Z <
1,65) refleja malnutrición aguda; entre P10-P90 (Z ±
1,28) probablemente es normal: < P90 (Z > 1,28) indican
riesgo de sobrenutrición y > P95 (Z > 1,65) obesidad.
2) % del peso para la talla (índice de Waterlow)7
muy útil en todas las edades y de gran ayuda en el se-
guimiento de pacientes con FQ para decidir el mo-
mento de inicio y el tipo de tratamiento nutricional.
Lo ideo es que sea  90%. Tiene el inconveniente de
que su autor solo clasificó grados por defecto (malnu-
trición: leve 90-80%, moderada 80-70% y grave <
70). Al analizar su comportamiento con otros índices
y con la composición corporal se ha propuesto como
límite superior de normalidad el 115%9. Los valores <
90% suponen riesgo de desnutrición y requieren inter-
vención nutricional. En los pacientes con FQ se ha
modificado esta clasificación en orden a una actuación
nutricional más precoz: 85-89% es sugestiva de deten-
ción ponderal o malnutrición precoz; 80-84% indica
malnutrición leve, 75-79% moderada e < 75% grave1.
3) índice de masa corporal (IMC) es fácil de calcu-
lar (kg/m2) pero varía con la edad, por tanto su inter-
pretación se realiza mediante percentiles o con el cál-
culo de puntuaciones Z. Se define obesidad cuando el
IMC es  P95; IMC > P85 y < P95 se considera riesgo de
obesidad y subnutrición a los valores inferiores al P56.
En adultos con FQ, valores inferiores a 19 son indica-
tivos de intervención nutricional10.



















En niños con malnutrición crónica (“stunting” o em-
pequeñacimiento), estos índices son insuficientes y ha-
bría que calcular también el % de talla para la edad
(talla actual dividida por la talla en el percentil 50 y
multiplicando el resultado por 100)7 o la puntuación Z
de talla, tal como hemos realizado en este estudio. En
concreto en la FQ diversos trabajos han relacionado la
talla con la supervivencia11 e incluso otros observan un
deterioro significativo de la misma a partir de la puber-
tad12 de ahí que a esta edad la vigilancia de la velocidad
de crecimiento deba de ser mucho más estrecha.
Respecto al apoyo nutricional la mayoría de los pa-
cientes (79%) han requerido o requieren algún tipo de
tratamiento nutricional. Siempre se ha partido de in-
tervenir con modificaciones dietéticas que mejoren la
preparación de los alimentos para que tengan alto va-
lor nutritivo e incrementar su densidad energética
(adición a las comidas de aceite vegetal y/o queso,
mayor consumo de frutos secos, cereales, etc.). Tam-
bién se ha procurado promover nuevas formas culina-
rias o hacer mezclas de alimentos palatables y nutriti-
vos (como batidos de lácteos, frutas y frutos secos).
Diversos autores refieren que la información nutricio-
nal al paciente y a su familia es una medida muy efi-
caz13 pero no siempre es comprendida ni en la mayoría
de los casos suficiente como para conseguir una buena
progresión antropométrica. En estos casos la adición
de productos enterales a la alimentación permite com-
pletar el aporte nutricional14-17.
Los productos más eficaces y bien aceptados han si-
do los suplementos (preparados en polvo para adicio-
nar a la leche, barritas, etc.) así como diversas fórmu-
las poliméricas iso (1-1,2 kcal/ml) o hipercalóricas
(1,5-2 kcal/ml) que al haber mejorado considerable-
mente su palatabilidad han resultado muy útiles para
completar el aporte energético de diversas comidas,
sobre todo las intermedias como la merienda. Hay que
recordar que estos pacientes deben desarrollar activi-
dades deportivas extraescolares como la natación que
aún demandan más calorías. Estos productos son fáci-
les de llevar y de consumir fuera de casa como com-
plemento a un bocadillo. También se han prescrito
con frecuencia módulos, bien de lípidos (MCT, LCT),
hidratos de carbono (dextrinas) o mixtos, eficaces so-
bre todo en niños pequeños para incrementar la densi-
dad energética de los alimentos. Respecto a estos últi-
mos queremos resultar que los ajustes dietéticos deben
procurar no incrementar desproporcionadamente los
hidratos de carbono para no elevar el cociente respira-
torio sobre todo enpacientes con la función pulmonar
comprometida. Las fórmulas oligoméricas fueron
temporalmente indicadas en lactantes al diagnóstico
con desnutrición e IPE.
En relación a la función pulmonar parece existir
una clara interrelación entre malnutrición y deterioro
de la misma así como con la colonización cróncia por
Pseudomonas sp., que se acentúa con la edad17-19. Se
ha demostrado que el empeoramiento de la función
pulmonar se acompaña de un incremento del gasto
energético basal en los pacientes más deteriorados,
pero no en aquellos con enfermedad de evolución le-
ve-moderada20. La infección junto a la inflamación y
la anorexia promovida por los mediadores inflamato-
rios condicionan un balance energético negativo cau-
sante de la malnutrición. A su vez la disminución de la
masa magra y de la respuesta inmune que acompañan
a la desnutrición ejercen un efecto negativo sobre la
función pulmonar17. En el estudio alemán de FQ se de-
mostró que en adolescentes el deterioro de un 5% en
el % peso para la talla, se asociaba a una caída del
FEV1 de un 16,5% mientras que aquellos que lo incre-
mentaban más de un 5% asociaban un ascenso del
4,3% del FEV118. Recientemente en un estudio que
evaluaba el estado de nutrición y enfermedad pulmo-
nar a los 3 y a los 6 años de edad, se demostró que, a
los 3 años la relación entre ambos era escasa, hacién-
dose muy considerable a los 6, concluyendo que el
tratamiento, a edades muy precoces, va a determinar
la evolución de la función pulmonar 21. Peterson y
cols.22 en un estudio longitudinal de 2 años de dura-
ción en 319 niños con FQ (de los 6 a los 8 años de
edad), demostraron incremento progresivo del FEV1
cuando la ganancia ponderal se producía a ritmo esta-
ble y significativamente superior que cuando el peso
sufría oscilaciones, concluyendo que el tratamiento
nutricional debe ser lo suficientemente agresivo como
para mantener una progresión ponderal initerrumpida.
En nuestro estudio consideramos que el hallazgo más
relevante ha sido el mantenimiento, e incluso la mejo-
ría, de los parámetros antropométricos con la edad, pe-
ro para ello la mayoría han requerido apoyo nutricional
y todos han llevado una vigilancia muy estrecha. Tam-
bién hemos encontrado, al igual que otros autores, una
correlación positiva significativa entre el estado de nu-
trición y la función pulmonar. En los pacientes que su-
frieron mayor deterioro nutricional los condicionantes
más frecuentes fueron las reagudizaciones pulmonares
y la aceleración puberal del crecimiento.
Como conclusiones consideramos que: sin apoyo
nutricional muchos pacientes con FQ no parecen cu-
brir sus requerimientos; y que la monitorización estre-
cha permite que la actuación precoz sobre el estado
nutricional resulte efectiva.
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